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    We report two cases of the XX-male syndrome, and review the literature. The first case was 
3I-year-old married man, a welder, complaining of infertility. His height was 158 cm, weight 82
*現：兵庫県立柏原病院泌尿器科






































































Fig.2.精巣組 織 所 見:硝 子 化 した 精 細 管 と間 質
　　　　　　　Leydig細胞 の 増 生 が 認 め られ る.
　　　　　　　(al症 例1,b:症 例2)
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Fig.6.尿道 造 影=男 子 小 子宮 を認 め る.(症 例2)
　 　 　 　 　 b　　　　　　　　　　　　d
Fig.4.　X染 色 質 陽性(a・ 症 例1,　 C　l症例2)


































Fig.7.染色 体 分 析 　 Gお よびq染 色法 で 核 型46,







　 　 　 　 常 男 子 と 同様 の パ タ ー ン を示 し 陽性 と













ク レ ア チ=ンo.　9　mg/dl,　Na　138　mEq/l,　K　4・o
mEq/l,　Cl　Io2　mEq/1,　Ca　g.4mg/dl,　P 3・6mg/
dl.
　 心 電 図,胸 部 レ線1異 常 な し
　 免 疫 学 的 検 査:IgA　264　mg/dl,　IgG　l,349　mg/
dl,　IgM　68　mg/dl,　IgE　1,324　u/m1,　C3125・4mg/
dl,　C419.　omg/dl,　CH5043.9u/ml.
　 精 液 検 査:精 液量O.　2　ml,無精 子 症,
　 レ線 学 的 検 査:尿 道 造 影 で 男子 小子 宮 を 認 めず,精
嚢造 影 では 石 神 ・森 の分 類 でll型,幼 若型 で あ った
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羽 間 ・ほ か:XX-male・男性 不 妊
　 既 往歴 お よび 生 育歴:1952年8月27日,満 期安 産 で
出生.身 体 発 育 順 調 で 大 学卒 業 後,酒 店 を 経 営 して い
る.
　 現 病 歴:1982年結 婚.性 生 活 に異 常 な く2年 経 過 す
るも妊 娠 の成 立 を み ず,挙 児 希 望 に て近 医 受 診 し,当
科 を紹 介 され た.
　 現症;身 長165cm,体 重60　kg,指 極167　cm.
頭 頸部 理 学 的所 見 に異 常 な く,女 性 化 乳 房 も認 め な
い,ひ げ は 剃 らず腋 毛,陰 毛 と も疎 で あ った.陰 茎 は
26×34mmで 仮 性 包 茎,精 巣 容量 は 両 側 と も3m1
で,精 巣 上 体,前 立 腺 には 触 診 上,異 常 所 見 は な か っ
た 　(Fig。1).




2.04,LDH　184　lu/1,　cPK　721u/l,総コ レス テ ロ
ール182　mg/dl,　TG　31　mgld1,　BuN　14　mg/dl,ク
レアチ ニ ン0.9mg/dl,　Na　141　mEq11,　K 3.8　mEq/1,
cl　lo7　mEq/1,　ca　9.2　mg/dl,　P 1.7mg/dl.
　 心電 図,胸 部 レ線;異 常 な し
　 免 疫学 的 検 査:IgA　184　mg/dl,　IgG　1,000　mq/d1,
IgM　llo　mg/dl,　IgE　96　u/m1,　c398　mg/dl,　c4
16mg!dl,　CH5039.6　u/ml.
　 精 液検 査:精 液量0.5m1,無 精 子 症,
　 レ線 学 的 検 査=尿 道 造 影 で 男子 小 子 宮 が 認 め られ た
(Fig.6).精嚢 造 影 で は 石 神 ・森 の 分類 で1∬型,成
人 型 で,明 らか な 精路 通過 障害 は なか った.
　 精 巣組 織 所 見:両 側 精 巣 と も硝 子 化 した 精 細 管 と間
質Leydig細 胞 の 増 生 が認 め られ た(Fig,2).
　 細 胞遣 伝 学 的 検 査=末 梢 血 の染 色 体 分 析 で1個 のX

















　 　 　 H・Yantiserum　dilu釦ons　　 control
　 Fig.8.　H-Y抗 原 陽 性(症 例2)
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同 定 され た(Fig.7).またx染 色 質 は 陽 性,　Y染 色
質 は 陰性 で あ った(Fig.4).
　 H・Y抗 原 検 索:陽 性 と判 定 され た(Fig.8).
　 内分 泌学 的 所 見:症 例1お よび2の 各 種 内分 泌 検 査
成 績 お よび負 荷 試 験 の 基礎 値,反 応 値 をTable　1に
示 した.基 礎 値 ではtestosterone低値,　gonadotro・
pinやや 高値,　PRL,　TSH,　estradiol,　GH T3,
T4,　T3-uptakeは正 常値 で あ った.　hCG　test(hCG
5,000単位3日 間連 続 筋 注)で のtestosterone値は
基 礎 値,反 店 値 と も 正 常 対 照 群 お よ び 自験24例 の
Klinefelter症候 群 の 平 均 値 よ り,か な り低 か った
(Fig.9).　LH-R.H　test(LH・RH　100μ9静注)で
はLH,　 FSHと も基 礎 値 は 正 常 よ りや や 高 い が 反 応
値,反 応 パ ター ンは ほ ぼ 正 常 で,hyperstimulation
の状 態 に あ るKlinefelter症候 群 に 比 ぺ,よ り正 常
老 に 近 い 反 応 を 示 した(Fig.10)。　 clomiphene　tcst
(clomiphene　citrate　50　mg,14日 間連 続 経 口投 与)
で のtestosterone,　LH,　FSH値 は 負 荷 後 に 低 下す
る傾 向 を示 し,正 常 者 と異 な りKlinefelter症候 群 と
類 似 の 反 応 パ タ ー ンで あ った(Fig.11).　TRH　test
(TRH　500μg)は症 例2お よびKli　ne　felter症候 群
ではTSH,　 PRLと もに正 常 群 と ほ ぼ 同等 の 反 応 を
示 した.症 例1で はPRL値 は 高 か った が 反 応 パ タ ー
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常 値 で あ った.負 荷 試 験 に よ り内分 泌動 態 を み る と,
hCG　tcstではKlinefelter症候 群 と 同様 ,低 反 応 で
あ り,LH-RH　 testではLH,　 FSHと も 基 礎 値 が
や や 高 い た め最 大 反 応 率 は 正 常 者 よ りや や 低 か った
が,負 荷 後30分に ピー クを もつ 正 常対 照 群 と同 様 の パ
タ ー ンで あ り,ほ ぼ 正 常 反応 と考 え ら れ た.clomi-
phene　testでは 負 荷 後 にtestosterone,　LH FSH
と も低 下す る傾 向 に あ り,Klinefelter症候 群 と類 似
の反 応 を 示 した.こ れ は 正 常 者 で も 少 量 のclomi・
phene　citrateはantiestrogen作用 に よ りgona-
dotrop正n分泌 を尤 進 さ せ る が 大 量 で はestrogen作
用 が 前 面 に で て か え ってgonadotropin分泌 が 減 少
す る よ うに,本 症 お よびKlincfelter症候 群 で は 間脳
の感 受 性 の 変 化 に よ り少 量 のclomiphene　citratcで
もestrogen作用 が 強 くあ らわ れ るの で は な い か と考
え られ た.内 分 泌 学 的検 査 が施 行 され た 他 の 報 告 に よ
れ ばgonadotropin正常8・13・17)ある い は高 値9,lt・15・18～
23・25"'27),hCG　test正常反 応17・・15・27)ある い は 低 反応
10・14,19,21～23・26),LH。RH　test正常 反 応13・!7,21・26),過
剰 反 応10・22>あるい は!最大反 応 率低 下15,19,23)など まち
ま ち の結 果 で あ る が,全 般 的 に み れ ば 本 症 の 間脳 一下
垂 体 一 精 巣 系 のaxisは 原 発 性 精 巣 機 能 障 害 型 で あ る
と考 え られ た.ま たTRH　 testにつ い て の 報告10)は
少 な い が 自験 例 で の反 応 パ タ ー ンは正 常 者 と同 等 で下
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体にも制御遺伝子が あ り,こ れは抑制因子を産生す
る,この誘発因子は抑制因子に対して絶対優性であり
量的な関係に拘束されない,また,あ る常染色体に構
造遺伝子があ り,H-Y抗 原を産生する,と いう3つ
の仮定のもとにH-Y抗 原の発現のしくみを説明しよ



















の多くの症例ではX染 色体に形態的異常は認 め られ
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